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Resumen
Antecedentes:  Los  tumores  desmoides  son  neoplasias  raras  monoclonales  de  tejido  blando,  que
surgen a  partir  de  células  madre  mesenquimales.  Son  uno  de  los  tumores  más  raros  en  todo  el
mundo, con  una  incidencia  anual  estimada  de  2-4  nuevos  casos  por  millón  de  personas.  Los
cambios hormonales  e  inmunológicos  que  ocurren  durante  el  embarazo  pueden  desempen˜ar  un
papel en  la  severidad  y  curso  de  la  enfermedad.
Caso  clínico: Mujer  de  28  an˜os  de  edad,  en  su  quinta  semana  de  gestación,  a  quien,  al  reali-
zar ultrasonido  de  control  prenatal,  se  le  encontró  tumoración  de  pared  abdominal  adherida  a
anexos izquierdos  y  útero.  Se  dejó  a  la  paciente  en  vigilancia  clínica  y  ecográfica.  Acudió  con
actividad  uterina  anormal,  se  ingresó  a  Obstetricia  con  38.2  semanas  de  gestación,  se  realizó
cesárea y  se  tomó  biopsia  de  la  tumoración.  Anatomía  patológica  reporta  fibromatosis  des-
moide. Se  realizó  tomografía  axial  computada  contrastada,  que  reportó  tumoración  con  bordes
bien definidos,  en  contacto  con  el  útero,  anexo  izquierdo,  vejiga  y  pared  abdominal;  sin  datos
de infiltración  a  estructuras  adyacentes  de  26  ×  20.5  ×  18  cm.  Se  operó  de  forma  electiva,  se
realizó laparotomía  exploradora,  con  resección  tumoral,  histerectomía  y  salpingo-ooforectomía
izquierda,  técnica  de  separación  de  componentes,  colocación  de  malla  de  polipropileno  y  dre-
najes. El  reporte  definitivo  de  enfermedad  fue  fibromatosis  desmoide.  Seis  meses  después  de
su intervención  quirúrgica  no  ha  presentado  recurrencia.
Conclusión:  Los  tumores  desmoides  son  localmente  agresivos  y  la  resección  quirúrgica  con
márgenes  libres  representa  la  base  en  el  tratamiento  de  esta  dolencia;  la  radioterapia,  qui-
mioterapia y  la  hormonoterapia  se  utilizan  como  complemento  en  el  tratamiento  de  estas
pacientes.
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Case  report:  Rapidly  growing  abdominal  wall  giant  desmoid  tumour  during  pregnancy
Abstract
Background:  Desmoid  tumours  are  one  of  the  rarest  tumours  worldwide,  with  an  estimated
yearly incidence  of  2-4  new  cases  per  million  people.  They  are  soft  tissue  monoclonal  neoplasms
that originate  from  mesenchymal  stem  cells.  It  seems  that  the  hormonal  and  immunological
changes occurring  during  pregnancy  may  play  a  role  in  the  severity  and  course  of  the  disease.
Clinical case:  The  case  is  presented  on  28-year-old  female  in  her  fifth  week  of  gestation,  in
whom an  abdominal  wall  tumour  was  found  attached  to  left  adnexa  and  uterus  while  perfor-
ming a  prenatal  ultrasound.  The  patient  was  followed  up  under  clinical  and  ultrasonographic
surveillance.  When  she  presented  with  abnormal  uterine  activity  at  38.2  weeks  of  gestation,  she
was admitted  and  obstetrics  decided  to  perform  a  caesarean  section.  Tumour  biopsy  was  taken
during the  procedure.  Histopathology  reported  a  desmoid  fibromatosis.  A  contrast  enhanced
abdominal  computed  tomography  scan  was  performed,  showing  a  tumour  of  26  ×  20.5  ×  18  cm,
with well-defined  borders  in  contact  with  the  uterus,  left  adnexa,  bladder  and  abdominal  wall,
with no  evidence  of  infiltration  to  adjacent  structures.  A  laparotomy,  with  tumour  resection,
hysterectomy  and  left  salpingo-oophorectomy,  components  separation  techniques,  polypropy-
lene mesh  insertion,  and  drainage  was  performed.  The  final  histopathology  report  was  desmoid
fibromatosis.  There  is  no  evidence  of  recurrence  after  6  months  follow-up.
Conclusions:  Desmoid  tumours  are  locally  aggressive  and  surgical  resection  with  clear  margins
is the  basis  for  the  treatment  of  this  disease,  using  radiotherapy,  chemotherapy  and  hormone
therapy as  an  adjunct  in  the  treatment.
© 2016  Academia  Mexicana  de  Cirug´ıa  A.C.  Published  by  Masson  Doyma  Me´xico  S.A.  This  is  an
open access  article  under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).
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nentes,  colocación  de  malla  de  polipropileno  y  colocaciónntecedentes
os  tumores  desmoides  (o  fibromatosis  desmoide)  son  neo-
lasias  raras  monoclonales  de  tejido  blando,  que  surgen  a
artir  de  células  madre  mesenquimales.  No  se  ha  reportado
sociación  con  la  enfermedad  metastásica;  sin  embargo,
 menudo  muestran  una  fuerte  tendencia  a  infiltrarse  en
l  tejido  local  adyacente,  que  causa  una  morbimortali-
ad  significativa1.  Los  tumores  desmoides  son  uno  de  los
umores  más  raros  en  todo  el  mundo,  con  una  inciden-
ia  anual  estimada  de  2-4  nuevos  casos  por  millón  de
ersonas2,3.
Los  tumores  desmoides  relacionados  con  el  embarazo  son
ún  más  infrecuentes,  con  pocas  publicaciones  en  la  litera-
ura  disponibles.  No  tiene  ningún  factor  etiológico  conocido,
in  embargo,  puede  asociarse  con  ciertos  síndromes  familia-
es,  tales  como  la  poliposis  adenomatosa  familiar2. También
e  han  asociado  con  estados  hiperestrogénicos  y  traumatis-
os,  pero  la  evidencia  se  basa  en  gran  parte  en  informes
e  casos  retrospectivos  y  anecdóticos.  Los  cambios  hormo-
ales  e  inmunológicos  que  ocurren  durante  el  embarazo
ueden  desempen˜ar  un  papel  en  la  severidad  y  curso  de  la
nfermedad1.
aso clínicoujer  de  28  an˜os  de  edad  en  su  quinta  semana  de  gestación,
 quien,  al  realizar  ultrasonido  de  control  prenatal,  se  le
ncontró  tumoración  de  aproximadamente  11  ×  15  ×  18  cm,
on  involucro  de  anexos  izquierdos  y  útero;  se  dejó  a
d
e
3a  paciente  en  vigilancia  clínica  y  ecográfica.  Acudió  con
ctividad  uterina  anormal  y  se  ingresó  a  Obstetricia  con  38.2
emanas  de  gestación.  Se  realizó  cesárea  por  línea  media,
ncontrando  tumoración  adherida  a  pared  abdominal,  útero
 anexo  izquierdo.  Se  interconsultó  a  Cirugía  General
ntraoperatoriamente,  se  tomó  biopsia  de  la  tumoración
 se  decidió  no  intervenir  hasta  contar  con  el  diagnós-
ico  definitivo.  Anatomía  patológica  reportó  fibromatosis
esmoide.
La  paciente  fue  referida  a  la  consulta  de  Cirugía  Gene-
al;  a  la  exploración  física  encontraron:  abdomen  globoso,
epresible,  peristalsis  presente  y  sin  dolor  a  la  palpación.
n  los  estudios  de  laboratorio  presentaba:  hemoglobina  de
1.5  g/dl.  Se  le  realizó  tomografía  axial  computada  (TAC)
on  contaste,  que  reportó  tumoración  con  bordes  bien  defi-
idos,  en  contacto  con  el  útero,  anexo  izquierdo,  vejiga
 pared  abdominal,  sin  datos  de  infiltración  a  estructuras
dyacentes;  homogénea  con  densidad  de  tejidos  blandos,
on  discreto  realce  al  material  de  contraste,  con  medidas  de
6  ×  20.5  ×  18  cm  (figs.  1  y  2).  Se  intervino  quirúrgicamente
e  forma  electiva,  se  realizó  laparotomía  exploradora,  en  la
ue  se  encontró  tumoración  intraperitoneal  de  gran  taman˜o
fig.  3),  adherida  a  pared  abdominal,  útero,  anexos  izquier-
os  (figs.  4  y  5),  vejiga  y  sínfisis  del  pubis.  Se  realizó
esección  tumoral,  histerectomía  y  salpingo-ooforectomía
zquierda,  dejando  un  defecto  de  pared  abdominal  de
0  ×  10  cm.  Se  realizó  la  técnica  de  separación  de  compo-e  drenajes.  El  reporte  definitivo  de  Anatomía  Patológica
videncia  tumoración  desmoide  que  pesa  5,680  g  y  mide
0  ×  24  ×  6  cm  de  forma  irregular,  con  superficie  externa
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Figura  1  Tomografía  axial  computada  contrastada  de  abdo-
men. Muestra  tumoración  sin  datos  de  infiltración  a  estructuras
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eadyacentes,  en  contacto  con  el  útero,  anexo  izquierdo,  vejiga
y pared  abdominal  (corte  sagital).
lisa,  nodular,  de  color  café  rojizo,  con  trama  vascular  pro-
minente  y  cubierta  parcialmente  de  tejido  fibroadiposo.
La  paciente  presentó  buena  evolución  clínica  y  se  dio  de
alta,  al  quinto  día  postoperatorio.  Al  cursar  6  meses  desde
su  intervención  quirúrgica  no  presentaba  recurrencia  de  la
tumoración.
Figura  2  Tomografía  axial  computada  contrastada  de  abdo-
men. Muestra  tumoración  con  bordes  bien  definidos  con  discreto
realce  al  material  de  contraste  (corte  coronal).
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aigura  3  Tumoración  intraabdominal  durante  la  laparo-
omía.
iscusión
l  crecimiento  agresivo  de  un  tumor  desmoide  durante  el
mbarazo  es  un  fenómeno  poco  frecuente1.  Numerosos  estu-
ios  han  demostrado  que  los  tumores  desmoides  representan
olo  el  0.03%  de  todas  las  neoplasias  y  el  3%  de  todos  los
umores  de  tejidos  blandos.  La  mayoría  de  los  casos  ocurren
ntre  los  15  y  los  60  an˜os  de  edad,  con  un  pico  de  incidencia
ntre  los  25  y  los  35  an˜os4.  No  hay  diferencias  significativas
egistradas  entre  los  géneros  en  la  población  con  poliposis
denomatosa  familiar;  sin  embargo,  hay  pruebas  de  que  el
strógeno  puede  desempen˜ar  un  papel  en  la  patogénesis  y
l  curso  clínico  de  los  tumores  esporádicos.  De  hecho,  se  ha
eportado  una  incidencia  de  positividad  de  los  receptores
e  estrógeno  de  hasta  33%,  con  una  distribución  igual  entre
mbos  sexos1.
Figura  4  Tumoración  adherida  a  útero  y  anexo  izquierdo.
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fFigura  5  Producto  de  la  resección  quirúrgica.
De  acuerdo  con  Gomez  Pedraza  et  al.5 la  primera  descrip-
ión  fue  hecha  por  McFarlane  en  1832  y  el  término  desmoide
ue  designado  en  1856  por  Müller,  basado  en  la  etimología
riega  «desmos» que  se  refiere  a  tejido  tendinoso5,6.  Aun-
ue  los  tumores  desmoides  tienen  una  apariencia  histológica
enigna  y  carecen  de  la  capacidad  de  metástasis,  pueden
nvadir  localmente,  a  menudo  de  forma  agresiva,  alcanzar
randes  taman˜os y  reaparecer  repetidamente3.
Son  tumores  que  también  pueden  tener  un  origen  en  órga-
os  de  la  cavidad  abdominal,  principalmente  en  el  útero,
 se  pueden  localizar  en  extremidades  (30-34%),  músculos
el  tronco  (37-38%)  y  otros  sitios  menos  frecuentes,  como
abeza  y  cuello  (8-10%)  o  cavidad  abdominal  (19-24%)5.
La  ecografía  sigue  siendo  la  modalidad  que  más  se  uti-
iza  para  la  evaluación  inicial  de  una  masa  intraabdominal
ugestiva  de  un  tumor  desmoide1.  En  TAC  pueden  aparecer
omo  homogéneos  o  heterogéneos  e  hipo-,  iso-  o  hiperin-
ensos  en  comparación  con  la  atenuación  de  los  músculos.
n  la  resonancia  magnética  (RM)  los  hallazgos  característi-
os  son:  pobre  marginación,  baja  intensidad  en  las  imágenes
n  T1  y  la  heterogeneidad  en  las  imágenes  en  T2  y  realce
e  contraste  variable.  La  RM  es  superior  a  la  TAC  en  la
efinición  de  la  estructura  y  la  extensión  de  la  afección,
sí  como  en  la  determinación  de  si  se  ha  producido  una
ecurrencia  después  de  la  cirugía,  aunque  tanto  la  TAC  como
a  RM  ayudan  para  determinar  la  extensión  de  la  invasión
7ocal .
El  75%  de  todos  los  pacientes  tienen  un  patrón  de  cre-
imiento  progresivo  que  requiere  tratamiento  quirúrgico
recoz.  Debido  a  la  rareza  de  los  tumores  desmoides  y a  la
m
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alta  de  disponibilidad  de  datos  sobre  su  manejo  quirúrgico,
o  hay  ni  guías  específicas  ni  un  enfoque  terapéutico  estan-
arizado  para  su  manejo2.  La  escisión  quirúrgica  completa
on  márgenes  libres  de  tumor  amplios  es  el  tratamiento
ctual  de  los  tumores  desmoides  primarios  y  recurrentes4.
os  informes  de  casos  con  tratamiento  quirúrgico  exitoso
urante  y  después  del  embarazo  han  sido  descritos  en  la
iteratura  médica1.
La  biopsia  preoperatoria  se  recomienda  para  el  diag-
óstico  diferencial  con  el  carcinoma  intestinal,  tumor
arcinoide,  fibromatosis  mesentérica,  el  linfoma  y  la  fibrosis
etroperitoneal2.  Las  características  clínicas  y  las  imáge-
es  no  son  suficientes  para  diferenciar  realmente  el  tumor
esmoide  de  otros  tumores  de  tejidos  blandos1.
La  extirpación  del  tumor  incompleta  o  los  márgenes  qui-
úrgicos  positivos  pueden  conducir  a  la  recurrencia  local
del  20  al  77%,  dependiendo  de  la  localización,  extensión  y
e  una  resección  inicial  completa).  Los  tumores  desmoides
e  la  pared  abdominal  tienen  una  tasa  significativamente
enor  de  recurrencia  (del  20  al  30%)  que,  por  lo  general,
e  vuelve  evidente  dentro  de  los  6  meses  después  de  la
scisión7.
La  radioterapia,  quimioterapia  y  hormonoterapia  se  uti-
izan  en  pacientes  con  tumores  inoperables,  en  las  recurren-
ias  locales  o  en  lesiones  extirpadas  incompletamente7.
La  radioterapia  se  ha  estudiado  tanto  para  un  trata-
iento  primario  como  para  un  tratamiento  adyuvante  para
os  tumores  desmoides.  El  mejor  control  local  de  los  tumo-
es  desmoides  se  logra  con  radioterapia  sola  o  cirugía  más
adioterapia.  Las  dosis  de  radiación  >  56  Gy  no  mejoran  sig-
ificativamente  el  control  local,  pero  se  asociaron  con  un
ayor  riesgo  de  complicaciones,  especialmente  en  pacien-
es  de  30  an˜os  de  edad  o  menores.  Las  complicaciones
ncluyen:  fibrosis,  necrosis  de  los  tejidos  blandos,  la  anes-
esia/parestesia,  fracturas  patológicas,  neoplasias  malignas
ecundarias,  edema  y,  rara  vez,  las  complicaciones  vascu-
ares  que  requieren  la  amputación.  La  dosis  recomendada
ctual  de  la  radioterapia  es  50-56  Gy  en  2  Gy  fracciones.
a  radioterapia  sigue  siendo  controvertida,  a  pesar  de  los
ltos  índices  de  control  local  de  la  enfermedad,  debido  al
iesgo  de  complicaciones,  especialmente  en  pacientes  más
óvenes3.
Una  revisión  de  la  literatura  llegó  a  la  conclusión  de  que
as  tasas  de  control  local  con  cirugía  con  radioterapia  o
adioterapia  sola  son  significativamente  mejores  que  la  ciru-
ía  sola,  independientemente  de  los  márgenes  alcanzados
n  la  cirugía.  La  superioridad  relativa  de  la  radioterapia  sola
 en  combinación  con  el  tratamiento  quirúrgico  se  amplifica
n  los  casos  con  márgenes  positivos8.
Respecto  al  tratamiento  farmacológico,  la  mayor  parte
e  la  literatura  publicada  son  solo  reportes  de  caso  o
eries  de  casos  con  limitado  número  de  pacientes,  con
esultados  no  concluyentes  para  demostrar  un  beneficio.
os  agentes  más  utilizados  son:  a)  fármacos  antihormona-
es  (tamoxifeno,  toremifeno,  progesterona,  prednisolona),
a  que  los  tumores  desmoides  tienen  receptores  de  estró-
eno,  sobre  todo  los  asociados  a  poliposis  adenomatosa
amiliar;  b)  antiinflamatorios  no  esteroideos  (indometacina,
eloxicam),  por  probable  dependencia  del  tumor  a  las
rostaglandinas  para  su  crecimiento  y  c)  interferones  y  cito-
óxicos  (metotrexate/vinblastina,  doxorrubicina  liposomal
egilada)5.
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Nuestra  paciente  presentó  una  buena  evolución  al  trata-
miento  quirúrgico  de  forma  electiva,  posterior  a  la  cesárea,
realizando  la  resección  ya  con  un  reporte  definitivo  de  fibro-
matosis  desmoide.  La  intervención  requirió  la  separación  de
componentes  y  colocación  de  una  malla  de  polipropileno,
por  lo  que  una  intervención  previa  a  la  cesárea  hubiera
complicado  un  adecuado  cierre  de  la  pared  abdominal.
Conclusión
Los  tumores  desmoides  son  localmente  agresivos  y  la  resec-
ción  quirúrgica  con  márgenes  libres  representa  la  base  en
el  tratamiento  de  esta  dolencia,  con  el  uso  de  la  radiotera-
pia,  quimioterapia  y  la  hormonoterapia  como  complemento
en  el  tratamiento  de  estas  pacientes.  La  presencia  de  estos
tumores  durante  el  embarazo  se  ha  reportado  con  baja  fre-
cuencia;  sin  embargo,  cuando  están  presentes  se  debe  tener
una  vigilancia  estrecha  materno  fetal,  por  su  alta  asocia-
ción  a  un  estado  hiperestrogénico  asociado  al  embarazo  y
por  la  posibilidad  de  presentar  un  rápido  crecimiento  de  la
tumoración,  se  deberá  tomar  la  decisión  de  realizar  la  resec-
ción  quirúrgica  durante  o  después  del  embarazo,  según  el
compromiso  materno  fetal  en  cada  caso  en  particular.
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tos  en  seres  humanos  ni  en  animales.Confidencialidad  de  los  datos.  Los  autores  declaran  que
han  seguido  los  protocolos  de  su  centro  de  trabajo  sobre
la  publicación  de  datos  de  pacientes.
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erecho  a  la  privacidad  y  consentimiento  informado.  Los
utores  declaran  que  en  este  artículo  no  aparecen  datos  de
acientes.
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